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New technique: Norwood operation with regional cerebral and coronary perfusion
Nova técnica: Operação de Norwood com perfusão
regional cerebral e coronariana
Resumo
Objetivo: Avaliar o resultado imediato da operação de
Norwood modificado com nova técnica de perfusão regional
cerebral (PRCeA) anterógrada associado a perfusão regional
coronariana (PRCoR) retrógrada em substituição à parada
circulatória total com hipotermia profunda em crianças
portadoras da Síndrome da Hipoplasia do Coração Esquerdo
(SHCE) com aorta ascendente extremamente hipoplásica
(AH). Métodos: No período de dezembro de 2006 a fevereiro
de 2008, a operação de Norwood modificado com tubo entre
o ventrículo direito e as artérias pulmonares ou shunt tipo
Sano foi realizada em oito crianças portadoras de SHCE e
aorta ascendente com diâmetro inferior a 3 mm, (quatro do
sexo masculino e quatro do sexo feminino) com idade média
de 9,2 dias (variando de 1 a 29 dias) e peso médio de 3,3 kg
(variando de 2,7 a 3,8 kg). Utilizada CEC e hipotermia a
25°C com duas cânulas venosas e anastomose de um enxerto
de politetrafluoretileno com a artéria inominada utilizado
como linha arterial e para PRCeA. A PRCoR foi realizada
por meio de um desvio na linha arterial e colocação de um
cateter na aorta ascendente. Foram analisados o resultado
cirúrgico imediato e a presença de alterações neurológicas
nesse período.
Resultados: O resultado cirúrgico imediato revelou
mortalidade de 25% e ausência de comprometimento
neurológico ao exame clínico.
Conclusão: A operação de Norwood modificado pode ser
realizada com PRCeA e PRCoR em crianças com SHCE e
AH com resultado cirúrgico imediato satisfatório e ausência
de complicações neurológicas.
Descritores: Síndrome do coração esquerdo hipoplásico.
Cardiopatias congênitas/cirurgia. Procedimentos cirúrgicos
cardíacos. Circulação extracorporeal/métodos.
Abstract
Objective: To assess the immediate result of the modified
Norwood procedure with new technique of anterograde
regional cerebral perfusion (ARCeP) and retrograde regional
coronary perfusion (RRCoP) in substitution of profound
hypothermia and circulatory arrest in children with
hypoplastic left heart syndrome (HLHS) with extremely
hypoplastic ascending aorta (HA).
Methods: In the period of December of 2006 to February
2008 the modified Norwood procedure with tube between the
right ventricle and pulmonary arteries or Sano shunt was
performed in eight children with HLHS and with ascending
aorta diameter less than 3 mm, (four male and four female)
with median age of 9.2 days (ranging from 1 to 29 days) and
median weigh of 3.3 kg (ranging from 2.7 to 3.8 kg). We used
cardiopulmonary bypass and hypothermia at 25°C with two
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do sexo feminino), com idade média de 9,2 dias (variando
de 1 a 29 dias) e peso médio de 3,3 kg (variando de 2,7 a 3,8
kg). As crianças eram portadoras de SHCE e aorta AH
(Figura 1) com diâmetro médio de 2,3 mm (variando de 2,0 a
3,0 mm). Após a realização de esternotomia, instalada CEC
com fluxo total (100-150 ml/kg/min) e hipotermia
nasofaríngea de 25°C com administração de clorpromazina
(5 mg/kg) para diminuir a resistência vascular sistêmica.
Foram utilizadas duas cânulas venosas e um tubo de
politetrafluoretileno (PTFE) de 4 mm anastomosado na
artéria inominada como linha arterial e para realizar PRCeA.
A PRCoR foi realizada através de um desvio na linha arterial
(Figura 2) e colocação de um cateter na aorta ascendente
de número 4 ou 6 French (dependendo do diâmetro desse
vaso) na junção entre a aorta ascendente e o arco aórtico
(Figura 3).
INTRODUÇÃO
A Síndrome da Hipoplasia do Coração Esquerdo (SHCE)
é uma cardiopatia congênita que apresenta grande espectro
morfológico com estenose ou atresia da valva mitral e
estenose ou atresia da valva aórtica associado a vários
graus de hipoplasia do ventrículo esquerdo. O estudo
detalhado da anatomia é fundamental para se propor o
tratamento cirúrgico adequado. A forma mais frequente de
apresentação da SHCE é a presença de estenose mitral e
atresia aórtica, ocorrendo em 36,1% dos pacientes. A
presença de atresia aórtica na SHCE é um fator de risco
substancial e tem relação com baixo débito no período de
pós-operatório imediato [1], sendo frequentemente
acompanhada de aorta ascendente extremamente
hipoplásica (AH) (diâmetro menor do que 3 mm),
influenciando no desempenho do ventrículo direito que,
em consequência da dificuldade de perfusão retrógrada
aórtica das coronárias estaria mais exposto à isquemia.
O desempenho neurológico é uma preocupação
importante no tratamento da SHCE e a utilização de
circulação extracorpórea (CEC) associada à parada
circulatória total com hipotermia profunda pode contribuir
para aumentar o risco de alterações neurológicas. Para
diminuir esse fator de risco, o uso da CEC com perfusão
regional cerebral anterógrada (PRCeA) tem sido usada para
aumentar a neuroproteção durante a reconstrução do arco
aórtico e teoricamente diminuir o dano neurológico [2]. A
diminuição do tempo de pinçamento da aorta (PA) pode ser
um fator importante na preservação da função do ventrículo
direito, principalmente quando a aorta ascendente tiver um
diâmetro muito hipoplásico. Com o uso da perfusão regional
coronariana retrógrada (PRCoR) neste grupo de crianças
foi possível a realização da operação de Norwood com o
coração batendo, diminuindo o tempo de PA.
 
MÉTODOS
No período de dezembro de 2006 a fevereiro de 2008, foi
realizada a operação de Norwood modificada com tubo entre
o ventrículo direito e as artérias pulmonares ou operação
de Sano em oito crianças (quatro do sexo masculino e quatro
venous cannulas and suture with a polytetrafluoroethylene
graft sutured to the innominate artery as an arterial line and
used to ARCeP. The RRCoP was performed by a deviation in
the arterial line and placement of a catheter in the ascending
aorta. The immediate surgical results and the clinical
neurological manifestation were assessed.
Results: The immediate surgical results revealed mortality
of 25% and there were absence of neurological injury at
clinical examination.
Conclusions: The modified Norwood procedure can be
accomplished with ARCeP and RRCoP in children with HLHS
with HA with satisfactory immediate surgical result and
without neurological complications.
Descriptors: Hypoplastic left heart syndrome. Heart
defects, congenital/surgery. Cardiac surgical procedures.
Extracorporeal circulation/methods.
Fig. 1 - Aorta ascendente extremamente hipoplásica em criança
portadora de síndrome da hipoplasia do coração esquerdo
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Para se monitorizar a pressão durante a PRCeA foi
realizada punção ou dissecção da artéria radial direita. Após
o término da CEC, foi utilizada ultrafiltração modificada.
Com o coração batendo foi realizado atriotomia direita e
atrioseptectomia. O tronco pulmonar foi seccionado próximo
à origem dos ramos pulmonar direito e esquerdo. O
segmento distal do tronco pulmonar foi fechado com um
retalho de pericárdio autólogo fresco, onde uma incisão
linear foi realizada para receber a anastomose distal do tubo
de PTFE da operação de Sano.
O diâmetro do tubo de PTFE foi 4 mm para crianças com
peso inferior a 3,3 kg e de 5 mm para crianças com peso
superior a 3,3 kg. Após o pinçamento da aorta descendente,
do pinçamento da artéria inominada proximal ao tubo de
PTFE, com direcionamento do fluxo para a circulação
cerebral com fluxo de 40 ml/kg/min para se obter uma pressão
arterial média de 40 mmHg, e garroteamento das artérias
carótida e subclávia esquerda, foi realizada secção da aorta
ascendente na junção com o arco aórtico, mantendo-se a
perfusão das artérias coronárias com PRCoR.
Fig. 2 - Desvio na linha arterial para realizar perfusão retrógrada
coronariana regional
Fig. 3 - Cateter na junção entre a aorta ascendente e o arco aórtico
para realização de perfusão retrógrada coronariana regional
Fig. 4 - Anastomose da aorta ascendente hipoplásica com a neoaorta
Após ligadura e secção do canal arterial, a pequena
curvatura do arco aórtico foi aberta da artéria inominada
até a aorta descendente, todo o tecido do canal arterial foi
ressecado e a aorta foi ampliada com pericárdio autólogo
fresco e a neoaorta foi reconstruída realizando-se a
anastomose do TP com o arco aórtico. Até este ponto a
cirurgia foi realizada com o coração batendo em
consequência da PRCoR. Com administração de
cardioplegia de Saint Thomas acrescida de sangue na
proporção de 3/1 por meio do cateter utilizado para PRCoR,
foi realizada anastomose da aorta ascendente com a neoaorta
(Figura 4). Finalmente, com o coração batendo, foi realizada
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a anastomose proximal do tubo de PTFE da operação de
Sano com o ventrículo direito. Todas as crianças ficaram
com o esterno aberto e posteriormente foram submetidas
na UTI a fechamento do tórax. Analisamos neste grupo de
crianças a mortalidade cirúrgica e a presença de alteração
neurológica identificada ao exame físico de rotina.
 
RESULTADOS
 
O tempo médio CEC foi de 145,7 minutos (variando de
100 a 235 minutos) e o tempo médio de PA foi de 29,7 minutos
(variando de 19 a 43 minutos). A mortalidade cirúrgica e
hospitalar foi de 25%. Nenhuma criança apresentou crise
convulsiva ou alteração motora identificada ao exame clínico.
 
DISCUSSÃO
A correção cirúrgica da SHCE é um grande desafio. No
período de pré-operatório tem grande importância a
preservação do ventrículo direito, evitando-se eventos
isquêmicos em consequência do aumento do fluxo pulmonar
e diminuição do fluxo sistêmico e coronariano. A distribuição
dos fluxos pulmonar e sistêmico sofre influência do tamanho
da comunicação interatrial, do tipo de ventilação pulmonar
e do tipo de droga vasoativa utilizada. Vários são os fatores
de risco em crianças portadoras de SHCE e que podem
interferir no resultado cirúrgico. Jacobs et al. [3] identificaram
maior risco cirúrgico em crianças portadoras de síndromes
genéticas, incluindo síndrome de Down e síndrome de
Turner e quando existir heterotaxia, poliesplenia, asplenia,
atresia biliar e prematuridade menor que 35 semanas. Stasik
et al. [4] identificaram o peso inferior a 2,5 kg, idade
gestacional, anormalidades extracardíaca e síndromes
genéticas como fatores de risco. Gaynor et al. [5]
identificaram como fatores de risco para a mortalidade
operatória o peso ao nascimento e cardiopatias associadas
e, na sobrevida de um ano, a presença de anomalias
extracardíacas, defeito cardíaco associado e presença de
síndrome genética.
Por outro lado, Wernovsky et al. [6] não identificaram
como aumento do fator de risco o peso ao nascimento,
síndromes genéticas e duração da cirurgia e observaram
como fatores que aumentam a morbidade: paralisia
diafragmática, lesão de cordas vocais, ventilação
prolongada e convulsões no período pós-operatório. O
emprego do Escore de risco de Aristotle na cirurgia de
Norwood apresentou grande correlação com a mortalidade
na casuística apresentada por Sinzobahamvya et al. [7] na
presença de atresia aórtica, interrupção do arco aórtico,
ventilação mecânica pré-operatória e choque pré-operatório
com um escore de risco maior que 20. Estes resultados foram
confirmados por Artrip et al. [8] em que o peso e um escore
de risco do Aristotle maior que 20 são acompanhados de
alta mortalidade. No estudo realizado por McGuirk et al. [9]
observou-se que a área de superfície corpórea, o diâmetro
da aorta ascendente, a função do ventrículo direito e o tipo
de fluxo pulmonar eram fatores de risco importante para a
mortalidade imediata.
O tamanho da aorta ascendente na SHCE tem
implicações na escolha do tipo de cirurgia a ser adotada. A
realização da operação de Norwood clássico quando a aorta
ascendente tem um diâmetro muito reduzido envolve uma
sutura longa de um enxerto com a aorta ascendente
diminuta, aumentando o tempo de PA e o dano miocárdico,
fato confirmado por Delmo Walter et al. [10]. A presença de
insuficiência valvar tricúspide moderada ou importante na
SHCE é um dos fatores que influencia no resultado da
operação de Norwood. Ota et al. [11] demonstraram que a
insuficiência tricúspide melhora significativamente após a
cirurgia de Norwood associada à operação de Sano pela
adequação do fluxo pulmonar. A realização de plastia valvar
tricúspide também tem papel importante na preservação da
função do ventrículo direito [12,13].
A cirurgia de Norwood é muitas vezes realizada usando
CEC associada à parada circulatória total com hipotermia
profunda [14]. Esse procedimento não é isento de
complicações neurológicas e pode aumentar a incidência
de crises convulsivas no período de pós-operatório imediato
e causar retardo no desenvolvimento psicomotor. A parada
circulatória total com hipotermia profunda pode ainda
causar alteração dos fatores de coagulação, aumentando a
morbidade no período de pós-operatório imediato. Com o
objetivo de se evitar a parada circulatória total e hipotermia
profunda, Imoto et al. [15] realizaram a operação de
Norwood com CEC e hipotermia moderada utilizando PRCeA
por meio da anastomose de um enxerto de PTFE na artéria
inominada e perfusão do segmento corporal inferior pela
inserção de uma cânula arterial na aorta descendente (CAD),
evitando-se dessa maneira a parada circulatória total e a
hipotermia profunda, mas não diminuindo o tempo de PA.
Tchervenkov et al. [16] realizaram a operação de
Norwood com PRCeA através da perfusão retrógrada do
shunt de Blalock-Taussig modificado. Essa técnica evita a
parada circulatória total, mas utiliza hipotermia profunda e
não existe a preocupação com a diminuição do tempo de
PA. Kishimoto et al. [17] realizaram a operação de Norwood
com o coração batendo através de PRCeA e CAD. Nessa
variação técnica, o tronco pulmonar é anastomosado com
o arco aórtico após a emergência da artéria inominada e
pode, quando a aorta ascendente tiver diâmetro muito
pequeno, causar fluxo retrógrado inadequado para as
artérias coronárias através da aorta ascendente. Photiadis
et al. [18] realizaram a operação de Norwood com o coração
batendo utilizando anastomose de tubo de PTFE com artéria
inominada para PRCeA sem CAD e canulação da aorta
ascendente utilizando CEC e hipotermia a 18°C.
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Nessa variação técnica evita-se a parada circulatória
total e a hipotermia profunda sem pinçamento da aorta,
mas somente é possível realizá-la quando a aorta
ascendente não for extremamente hipoplásica para permitir
a sua canulação. Esses autores compararam essa técnica
com o uso de parada circulatória total com hipotermia
profunda e demonstraram que, evitando-se o uso da parada
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estudo clínico em crianças submetidas à operação de
Norwood e identificaram retardo no desenvolvimento
neuropsicomotor e constataram que a utilização de PRCeA
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Várias modificações foram realizadas na operação de
Norwood. Poirier et al. [22] modificaram a reconstrução da
neoaorta e propuseram CEC com fluxo alto utilizando-se
fenoxibenzamina, para diminuir a resistência vascular
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operação de Sano [23]. Segundo Silva et al. [24], não houve
diferença significativa na mortalidade na operação de
Norwood quando se realiza shunt tipo Blalock-Taussig e
operação de Sano, mas houve melhora significativa da
sobrevida no segundo estágio quando da realização do Glenn
bidirecional no grupo onde se realizou a operação de Sano.
O melhor resultado no segundo tempo pode ser explicado
pelo maior estímulo para crescimento das artérias pulmonares
centrais quando se realiza a operação de Sano quando
comparado ao Blalock-Taussig [25].
Além da abordagem pré-operatória e da técnica
operatória adotada, o período de pós-operatório imediato
também é crítico na criança portadora de SHCE submetida
à operação de Norwood. O ventrículo direito tem uma função
limítrofe e as circulações sistêmica e pulmonar em paralelo
necessitam de uma manipulação precisa de suas resistências
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monitorização da saturação venosa mista colhida no átrio
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o trabalho cardíaco e o consumo de oxigênio.
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com a PRCoR em crianças portadoras de SHCE com AH,
evitando-se a parada circulatória total com hipotermia
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CONCLUSÕES
 
Podemos concluir que a operação de Norwood
modificado realizada em crianças portadoras de SHCE
utilizando circulação extracorpórea com perfusão regional
cerebral anterógrada e perfusão regional coronariana
retrógrada evitou a parada circulatória total com hipotermia
profunda e, teoricamente, diminuiu o tempo de PA. O
resultado cirúrgico imediato foi satisfatório sem
complicações neurológicas, sendo uma boa opção no
tratamento cirúrgico de crianças de alto risco portadoras
de SHCE associada à aorta ascendente extremamente
hipoplásica.
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